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DYSPLASİA EPİPHYSİALİS HEMİMELİCA (Bir vaka takdimi) 
Dysplasia Epiphysialis Hemimelica (A case report) 
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Özet: Dysplasia Epiphysialis Hemimelica (DEH), 
yassı kemikler, karpal, tarsal veya uzun kemiklerin 
epifizinde asimetrik enkondral assifikasyonla bir
likte anormal kıkırdak proliferasyonu ile karakte
rizedir: DEH tanısı konulan 22 yaşındaki bayan 
hasta, hastalığın çok nadir görülmesi nedeniyle 
sunu/maktadır. 

Anahtar Kelimeler: Dysplasia Epiphysialis 
Hemime/ica 

"Dysplasia Epiphysialis Hemimelica" (DEH) ço
cukluk çağında ortaya çıkan bir gelişme bozuklu
ğu olup, sıklıkla deformitelere ve fonksiyonel bo
zukluklara yol açar. Bu hastalık ilk defa Mouchet 
ve Belot tarafından 1929 yılında tarif edilmiştir 
(1). Trevor (2) ise 1950 yılından on vaka takdim 
etmiş ve hastalığı "tarsoepifizeal aklazi" olarak ta
nımlamıştır. Daha sonra 1956 yılında Fairbaaj<: 
(3) 14 vaka yayınlayarak hastalığı tüm ayrıntıla
rıyla incelemiştir. Bu konuda yayını olan tüm 
otörler, hastalığın oldukça nadir görüldüğü konu
sunda hemfikirdirler ve bugüne kadar bildirilen 
toplam vaka sayısı yüzün altındadır (4,5). 

V AKA TAKDİMİ 

Bayan hasta AÜ bize ilk olarak 1.5 yıl önce müra
caat ettiğinde 22 yaşında idi ve sağ alt ekstremite
sindeki ağrı ve deformiteden muzdaripti. Hastalı
ğın ne zaman başladığını bize tam olarak tarif 
edememekle birlikte, ilkokula başladığı yıllarda 
ayakbileğinde ve kalçasında ağrılar duyduğunu ha
tırlamaktadır. Bilhassa 15 yaşından sonra, önce 
ayakbileğinde, daha sonra da kalça ve diz eklemle-
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Summary: Dysplasia Epiphysialis Hemimelica 
(DEH) is characterized by asymmetrical 
abnormal cartilage pro/iferation and associated 
with enkondral ossification ( osteocartilaginous 
growth) in an epiphysis or in a tarsal, carpal, or 
in flat bone. Hereiıı, we preseııta 22 years-old 
female patient with DEH. 
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rindeki ağrıların gittikçe arttığını ve ayakbileğinde 
hareket kısıtlığı geliştiğini, kalça hareketlerinin 
azaldığını bildirmiştir. Aynı zamanda hemşire 
olan bu hastamız, hastalığı konusundaki spekülas
yonlar nedeni ile psikolojik çöküntü içinde idi. 

Hastanın ilk yapılan fizik muayanesinde; sağ kal
çasında 40° fleksiyon, 10° abdüksiyon mevcuttu 
ve kalça ekleminde iç rotasyon hareketi tamamen 
kaybolmuştu. Sağ dizi 90° fleksiyon yapabiliyor
du. Sağ ayakbileğinde 30°'lik ekin ve valgus defor
mitesi mevcuttu. Sağ alt ekstremite uzunluğu sola 
göre 3 cm fazla idi. 

Radyolojik incelemede; femur başının mediyalin
de yumru şeklinde irregüler kemik kitlesi mevcut
tu ve mediyalde femur başı ile asetabulum arasın
daki aralık tamamen kaybolmuştu (Resim 1). Di
zin posteriyorunda tibianın proksimal epifiz bölge
sinden orijin alan irregüler bir kemik kitlesi dikkat 
çekiyordu (Resim 2). Sağ ayakbileğindeki radyolo
jik değişiklikler ise daha çok talus ve çevresinde 
idi. Tibio-talar eklem aralığı iyice daralmış, eklem 
yüzlerinde dejenerasyon gelişmişti. Talus başı ve 
cisminin normal konturları bozulmuş, talo-navikü
ler eklem yüzlerinde de düzensizlik ve skleroz var
dı. Talusta yer yer fragmante görünüm, naviküla 
ve birinci kuneiformda da harabiyet mevcuttu. Sol 
alt ekstremite grafileri tamamen normaldi. 
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Hastanın önce kalçasına müdahale edildi. Femur 
proksimaJ epifizinin mediyalinde bulunan ve eklem 
hareketlerini önemli derecede kısıtlayan düzensiz 
kemik kitlesi eksize edildi. Ameliyattan bir hafta 
sonra fizyoterapist nezaretinde kalça hareketlerine 
başlandı. Kalça ameliyatından 3 hafta sonrada dize 
müdahale edilerek, dizin fleksiyonunu kısıtlayan, 
tibia proksimaJ epifizinin posteriyorundaki kemik 
kitlesi eksize edildi. Bundan sonra da 3 ay süreyle 
fizyoterapist nezaretinde rehabilitasyon programı 
uygulandı. Çıkartılan osteokondraJ kitlelerin histo
palolojik sonuçları da "osteokondrom" olarak rapor 
edildi. 

Tuncel, Baktır, Karakaş 

Hastamızın 16 ay sonraki kontrolünde; kalça ekle
minin fleksiyonu 90° 'ye, abduksiyonu 35° ye ulaş
mış ve 10° 'lik iç rotasyon hareketi mevcuttu (Re
sim 3). Diz ekleminin fleksiyonu ise 120° 'ye çık
mıştı (Resim 4). Hastanın sağ ayağına 30° 'lik to
puk rampalı ayakkabı verildi. Hasta, ağrılarının 
önemli ölçüde azaldığını ve psikolojik olarak ra
hatladığını söyledi. Ayakbileği için düşündüğü
müz tibio-lalar ve talo-naviküler artrodezi şimdilik 
-fazla rahatsızlığım yok diyerek- kabul etmedi ve 
ilerde düşünebileceğini söyledi. Halen aktif olarak 
hastane hemşireliği mesleğini yürütmektedir. 

• 

Resim 1. Hastanın ameliyat öncesi pelvis grafis i 

Resim 2. Hastanın ameliyat öncesi sağ diz grafileri 
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Uysıılw:ia epiplıysialis lıemimelica 

Resim 3. Hastanın ameliyat sonrası çektirilen pelv is grafi si 

Resim 4. Hastanın ameliyat sonrası devresinde çek tirilen sağ diz grafi leri 

TARTIŞMA 

DEH daha çok alt ekstremitelerd en birini tutmakta 
ve sıklıkla distal femur, tibia ve talus epifizleri ola
ya katılmaktadır (2,3,6,). Ağrı, topallama, hareket 
kısıtlılığı ve yüzeysel eklemlerin muayenesinde 
ele gelen kemik kitleleri önemli belirti ve bulgular-
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dır. Genu varum veya valgum, ayak.bileğinde ekin 
deformitesi sıklıkla bulunur (3,6,7). Herediter bir 
geçiş gösterilememiş, ailevi bir özelliği tesbit edil
memiştir (3,6). Histolojik olarak osteokondromla 
aynı görünümü vermektedir (6). 

Hastalığın femur başını atake etme si nadir bir 
olaydır (3,4). Genellikl e tutulan ek stremitedeki 
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epifizlerin bir yarısı olaya iştirak ederse de, aynı 
ekstremitenin farklı epifizlerinin farklı yarılarını 
tutan vakalar da bildirilmiştir (8). Scherlock ve 
Benson (9) izole olarak femur başının posterolate
ralinde kemik kitlesi oluşturan bir vaka tarif et
mişlerdir. Saxton ve Wilkinson (10) femur başı et
rafında periferal kitleler oluşturan kemik yapıların 
mevcudiyet ini tarif etmişlerdir. Kettelkamp ve ark. 
(6) ise , lezyo ·n olgunlaştığında epifizden orijin 
alan bir egzostoz ve bu ekstremitenin normalden 
fazla uzadığını söylemiştir. Bazı otörler de femur 
boyunun kalınlaşıp kısaldığını fakat ekstremitenin 
normalden uzun olabileceğini bildirmişlerdir 
(3,4,7,11). Bizim hastamızın kalça eklemi bulgula
rı da literatür bilgileriyle uyumlu olup, atake edilen 
ekstremite diğerine nazaran 3 cm uzun idi. 

Diz eklemini ilgilendiren osteokondral kitleler ise 
tibia proksimal epifizinden köken almakta ve me
diale, laterale ya da posteriora doğru büyümekte
dir. Ayakbileğindeki lezyonlar ise daha çok distal 
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. . 
tibia epifizi ve talusu ilgilendirmekte olup, sıklıkla 
progressif ekin deformitesine yol açmaktadır 
(3,6,12). Fairbank (3), Connor ve ark. (8) ise bu 
hastalarda erken dejeneratif osteoartrit gelişebile
ceğini bildirmişlerdir. Bizim hastamızın ayak bi
leğindeki ekin deformitesi ve bilhassa tibio-talar ve 
talo-naviküler eklemlerindeki osteoartrit , bu otörle
rin bildirdikleri ile yakın benzerlikler göstermekte
dir. 

Bizim hastamızın teşhisinin ancak adult yaşta ko
nulabilmiş olması, hastalığın ülkemizde çok iyi ta
nınmadığını gösterir. Hastamızın kalça ve diz 
ameliyatlarından sonra azalan hareket kısıtlılığı ve 
malign bir lezyon olmamasından dolayı kazandığı 
psikolojik rahatlık, iki yıldır aktif olarak yapama
dığı hemşirelik mesleğine yeniden döndürmüştür. 
Ameliyattan sonraki onaltı aylık takibinde , hasta
nın klinik iyiliğinin devam ettiği gözlenmiş ve rad
yolojik incelemede de tekrarlayan kemik büyümesi 
olayına rastlanmamıştır. 

J Bone and Joinı Surg 1966; 48-A:746-756 . 
7. Fasıing Of, Bjerkreim ! . Dysplasia epiphysi

alis hemimelica. Acıa Orthop Scandinavica 
1976; 47:217-225. 

8. Connor JM, Horan FT, Beighton P. Dyspla
sia epiphysialis hemimelica. A clinical and 
genetic study. J Bone and Joint Surg 1983; 
65-B :350-354. 

9. Sherlock DA, Benson MK. Dysplasia epiph
ysialis hemimelica of the hip. A case report. 
Acıa Orthop Scandinavica 1986; 57:173-
175. 

10. Saxıon HM, Wilkinson JA. Hemim elic Skele 
tal dysplasia. J Bone and Joiııt Surg 1964; 
46-B:608-613. 

11. Wiedemann HR, Maıııı M, Von Kreudenstein 
PS. Dysplasia epiphysialis hemimelica-Tre
vor Disease. Severe manifestation in a child. 
European J Pediat 1981; 136: 311-316. 

12. Barta O, Schanzi A, Szepesi J. Dysplasia 
Epiphy sialis Hemimeli ca. Acta Orthop Scan
dinavica 1973; 44:702-709 . 

285 




